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The risk of developing renal malignancy is increasing in line with increased survival duration of patients with 
autosomal dominant polycystic kidney disease (ADPKD) on dialysis. However, through previous literature the 
incidence of renal malignancy in patients with ADPKD is debatable. We experimented a case of renal cell 
carcinoma in a patient with ADPKD on dialysis whose preoperative radiologic evaluations were not consistent 
with renal malignancy. We reviewed the association between ADPKD and development of renal malignancies 
and discussed its management. (Korean J Urol Oncol 2009;7:38-41)
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  성인형 다낭종신 (autosomal dominant polycystic kidney dis-
ease, ADPKD)은 보통 40세 이후에 증상이 나타나며, 말기 
신부전의 가장 흔한 유전적 원인 중 하나이다.1,2 이 성인형 
다낭종신의 경우 신세포암과의 동반에 대해서는 여러 이견
들이 존재한다. 그 동반 빈도에 대해서 정확히 연구한 보고
는 알려져 있는 것은 없으나, 다른 소수의 연구에서 그 빈도
가 높다는 증거는 없다고 하였다.2 그러나 이에 대해서 성인
형 다낭종신의 경우 신종물에 대한 영상적 진단이 어렵고 
만성신부전 상태에서 잔여 수명에 대한 의구심들로 적극적
인 검사를 하지 않기 때문에 그 빈도가 낮을 수 있음을 비
판하는 보고들도 있다.3 저자들은 추적관찰 기간 동안 더 
커진 종물에 의한 복부 팽만감, 조절되지 않는 고혈압으로 
인하여 신적출술을 시행하였으나, 병리학적 진단과정에서 
신세포암으로 판명된 경우가 있어 이를 보고하며 이와 함
께 성인형 다낭종신의 경우 신종물에 대한 적극적인 검사
의 필요성에 대해서 논의하고자 하였다.
증      례
  62세 여환이 수 개월간의 식욕부진과 조절 되지 않는 고
혈압을 주소로 외래 경유하여 입원하였다. 환자는 과거력
에서 13년 전 고혈압 진단 후 현재까지 항고혈압 약을 복용
해 왔으며, 8년 전 성인형 다낭신으로 말기신부전 진단 후 
현재까지 혈액투석 중이다. 7년 전 복부 불편감이 우측 거
대 신낭종에 의한 것으로 판단되어 우측 신적출술을 시행 
받았으며 당시의 병리소견에서 성인형 다낭종신으로 보고
되었다. 내원시 신체검사에서 좌측 상복부로 종물이 촉지 
되었으며, 일반혈액검사에서 백혈구 6,370/mm3, 혈색소 8.7g/dl, 
적혈구용적률 27.4%, 혈소판 147,000/mm3으로 빈혈 소견 
보였으며, 생화학검사에서 혈중요질소 39.6, 크레아티닌 5.8
로 모두 증가된 소견 관찰되었다. 복부 전산화단층촬영 소
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Fig. 2. (A) The cut surface of the 
specimen reveals various sized, 
multiple cysts. The specimen is 35x 
13x11cm in size. (B) Microscopic 
findings. Renal cell carcinoma. Solid 
area, showing tubulopapillary growth 
pattern and hemorrhage, are com-
posed of tumor cells with nuclear 
atypia and eosinophlic or clear 
cytoplasm (H&E, x100).
Fig. 1. Unenhanced CT scan at the mid portion of the kidney 
demonstrates high-density cysts against a background of many 
fluid-density cysts, which caused marked enlargement of the kidney.
견에서 우측 신장 절제 상태로 간, 이자, 좌측 신장에 다양
한 크기의 낭종이 관찰되었으며, 신낭 내부에 석회화 소견
이 관찰되었으나 종물은 관찰되지 않았다 (Fig. 1). 이후 복
부 팽창감과 위장관 증상, 고혈압 등의 증상 개선을 위하여 
좌측 신적출술을 시행하였다. 수술 소견에서 좌측 신장은 
35x13x11cm 크기로 몸의 중앙을 넘어 위치하였으며, 신낭
의 대부분은 단순 낭이었으나 일부는 혈성 체액을 함유하
고 있었다 (Fig. 2). 병리조직검사 결과는 다낭신에서 기원
한 혈종과 석회화를 동반한 유두상 신세포암이었으며 (Fig. 
2), 요관과 혈관으로 침범된 소견은 관찰되지 않았다. 퇴원 
후 추적관찰 중이며 술 전 증상은 호전되었다. 종양에 대한 
검사는 규칙적인 추적관찰을 시행할 예정이다.
고      찰
  성인형 다낭종신은 신부전의 가장 중요한 원인 중 하나
이다. 유전자는 16번 상염색체 단완에 존재하여 상염색체 
우성으로 유전되어 자손의 반수에 영향을 미친다. 많은 경
우에서 낭종이 타 장기와 동반되어 간, 췌장, 비장, 폐 등에 
낭종이 발견되며, 간낭종이 건강검진에서 우연히 발견되어 
정밀진단 결과 성인형 다낭종신이 진단되는 경우가 많다. 
성인형 다낭종신의 특징은 서로 다른 크기의 여러 가지 낭
종들이 돌출하고 있으며 신배 및 기타 신장의 정상적인 해
부학 구조들을 변형시킨다. 신낭종이 발생하는 부위는 근
위 및 원위 세뇨관으로 생각하고 있으며 그 발생 원인에 
대해서는 현재까지 판명되고 있지 않다.1
  성인형 다낭종신의 경우 임상적 증상이 나타나는 양상을 
살펴보면 크게 두 가지로 나눌 수 있다. 첫째는 30-40대에 
복부팽만감, 측복통, 혈뇨, 요로감염, 위장관증상, 신산통 
등을 나타내는 군이다. 다른 군은 신부전이나 고혈압을 나
타내는 군이다. 특히 복부팽만감, 측복통, 혈뇨, 요로감염, 
위장관증상, 신산통, 고혈압 등의 증상들은 대부분이 커진 
낭종에 의한 이차적인 증상으로 이에 대한 수술적인 치료
는 신적출술로부터 선택적 낭종 제거술까지 많은 보고들이 
있는데, 제거되는 신실질의 양과 더불어 제거하는 방법이 
병의 경과에 중요한 역할을 한다고 알려져 있다. 특히 최근 
비침습적인 수술적 방법들의 발달로 이 부분에서의 수술방
법 및 장기 추적결과에 대해서 연구한 여러 논문들이 발표
되고 있으며, 많은 경우에 증상들의 호전을 보였으나 신부
전으로 이행되는 것에는 영향을 주지 않는 것으로 보고하
고 있다.4 또한 이미 신부전으로 이행되어 혈액투석과 같은 
보존적인 요법을 시행하는 경우에는 증상을 야기하는 낭종
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에 대한 조대술(marsupilaization)을 시행하는 경우가 많으며 
이가 용이치 않을 경우에는 신적출술도 고려한다. 
  Gregoire 등5은 성인형 다낭종신 환자의 24.1%에서 신종
물을 동반하는 것으로 보고하였다. 이 보고에서는 이러한 
종물의 대부분은 현미경적 선종이었고, 87례 중 1례 (0.01%)
에서만 투명세포 신세포암을 보였다. Denton 등6에 의하면 
투석이나 이식술과 같은 신대체술을 시행받고 있는 환자에
서는 일반 인구보다 신세포암의 발병률이 40-100배 가량 더 
많은 것으로 보고 하였는데, 성인형 다낭종신 환자에서 많
은 경우 말기신부전 상태로 이행됨을 감안하면, 성인형 다
낭종신 환자의 신세포암의 방별률은 일반 인구보다 더 높
을 수 있다. Keith 등2은 신세포암이 있는 성인형 다낭종신 
환자들을 관찰하였을 때 진단 시의 나이가 일반적인 신세
포암 환자보다 적고, 양측성과 다발성의 확률이 높으며, 육
종양 분화를 동반할 확률이 높다고 하였다. 이는 다른 일반
적인 신세포암에 비해서 예후가 좋지 않을 가능성을 의미
하며 적극적인 검사를 시행할 필요가 있음을 시사한다. 또
한, 최근 세포 유전자 연구에서는 성인형 다낭종신의 대표적
인 변이 유전자인 PKD1과 신세포암과의 관계를 β-catenin 
의 세포 신호를 이용하여 연관성을 규명한 보고도 있다.7
  성인형 다낭종신의 경우에는 추적관찰 기간동안 신종물
의 선별이 어렵다는 점이 있다. 복부팽만감, 측복통, 혈뇨 
등과 같이 성인형 다낭종신 환자에게서 보일 수 있는 일반
적인 증상만으로 신종물에 대한 적극적인 검사를 진행하는
데에는 무리가 있으며, 일반적인 컴퓨터 단층 촬영술을 포
함한 영상검사들의 경우 많은 낭종으로 인하여 작은 크기
의 신종물을 놓치게 되는 경우가 흔히 있다.3 본 증례에서도 
술전에 영상검사를 하였으나 신종물에 대한 정보를 얻지 
못하였던 점을 고려할 때 쉽게 예측할 수 있는 점이다. 이러
한 점들은 과거의 보고에서도 언급이 되어있으며 이를 극
복하고자 CA19-9과 같은 종양표지인자를 이용하고자 노력
하였으나, 특이도가 떨어져서 유의한 인자로 받아들여지기
는 어려운 상황이다.8
  본 증례를 고찰하면서 저자들은 성인형 다낭종신의 추적
관찰에서 종양진단의 적극성이 필요하다고 생각하였다. 성
인형 다낭종신의 경우 많은 낭종으로 인한 해부학적 구조
의 왜곡으로 종양이 있는 경우에도 영상검사의 판독이 어
려워져 일반적인 영상검사로는 진단이 어려운 것이 사실이
다.7 이로 인하여 종양의 진단은 오로지 신적출술을 시행한 
이후에 정확히 할 수 있다고 하는 보고가 있다.9 따라서 이
런 어려움을 극복하고자 여러 연구들이 진행되었는데, 
Keith 등2은 신세포암을 동반한 25명의 성인형 다낭종신 환
자를 조사한 결과 열, 체중감소, 야간발한 등의 증상이 일반
인에서의 신세포암 환자에서보다 특이적으로 더 많이 나타
나는 것을 확인하였고, 컴퓨터 단층 촬영술에서 대동맥주
변 임파선의 비대나 신정맥의 비후, 또는 두껍고 불규칙한 
낭종벽이 관찰될 때 신종물의 가능성을 의심하여야 하며, 
신종물이 의심되는 경우 gadolinium조영을 이용한 자기공
명영상 촬영술 등이 신종물의 감별에 도움이 될 수 있다고 
하였다. 또한 신세포암이 강력히 의심되나 컴퓨터 단층 촬
영술이나 자기공명영상 촬영술에서 명확하지 않을 때는 신
장 혈관 조영술, 초음파하 세침조직검사, 개복하 조직검사, 
심지어는 신적출술까지도 고려해 보는 것이 필요하다고 하
였다. 또한 치료에 대해서 양측성 및 다발성 확률이 높기 
때문에 한 측이 신세포암이 의심되는 경우는 양측 신적출
술을 시행하자는 의견도 있으며, 실제 Soderdahl 등10은 이
러한 보고를 바탕으로 단측으로 신세포암이 확인된 성인형 
다낭종신 환자에서 양측 신절제술을 시행하였는데, 술전에 
신종물의 증거를 전혀 확인할 수 없었던 반대측 신장에서
도 신세포암이 발견되어 이를 보고한 바 있다. 이들은 현재 
투석기술의 발달 및 합성 erythropoietin, Vitamin-D 등으로 
인하여 이전보다 양측 신장이 없는 환자를 치료하는 것이 
더 수월해졌으며, 심한 혈뇨나 만성적인 요로감염 등과 같
은 합병증이 양측 신적출술을 시행하는 것보다 장기적으로 
더 위험할 수 있다고 하였다. 그리고, 단측 신장에 신세포암
과 같은 신종물이 의심될 때는 반대측 신장에 대한 다양한 
영상검사 및 세침조직검사 등을 적극적으로 하여야 하며 
필요시 시험적 개복술이나 양측 신적출술까지 고려할 수 
있다고 하였다.
  성인형 다낭종신 환자의 일반적인 추적관찰에서는 혈뇨
나 통증과 같은 증상들은 일반적인 증상으로 치부하여 간
단한 영상 검사 및 소변검사의 반복 등에서 멈추게 되는 
경우가 많다. 그러나 우연하게 적출한 성인형 다낭종신 환
자의 신장에서 신세포암이 발견된 이번 증례를 통하여 성
인형 다낭종신 환자의 경우 전산화 단층 촬영술 등의 영상 
검사에서 관찰되지 않았던 신세포암이 실제로는 동반되어 
있을 수 있음을 직접적으로 확인하였다. 성인형 다낭종신 
환자들의 신세포암을 선별하는 데에는 아직까지 한계가 있
는 것은 사실이지만, 성인형 다낭종신 환자의 임상증상 등
에서 악성종물의 동반이 의심되거나 혹은 영상검사 등에서 
신세포암의 가능성이 의심될 때는 언급한 다양한 영상검사
들을 시도하여야 하며 필요할 경우 신적출술까지도 고려하
는 것을 주저하지 말아야 할 것으로 생각한다. 또한 단측 
신장에서 신세포암이 확인될 경우 반대측 신장에서도 신세
포암이 동반될 가능성을 염두에 두어야 할 것이다. 
  저자들은 성인형 다낭종신 환자에서 신적출술 후 신세포
암이 우연히 발견된 본 증례를 통하여 성인형 다낭종신 환
자를 추적관찰함에 있어 신세포암의 동반 가능성을 항상 
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염두에 두어야 함을 인식하였으며, 이식이나 투석 등과 같
은 신대체술을 받고 있는 성인형 다낭종신 환자의 경우 신
세포암의 발병률이 높을 수 있으므로 주기적인 컴퓨터 단
층 촬영술 등을 통하여 적극적인 검사를 시행 하는 것이 
필요하다고 생각하였다.
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